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Two Cases of Anti-p200 Pemphigoid
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Department of Dermatology and Cutaneous Biology Research Institute, Yonsei University College of Medicine, Seoul, Korea
Anti-p200 pemphigoid is a recently defined subepidermal immunobullous disease. Most anti-p200 pemphigoid 
patients show the clinical features of bullous pemphigoid, dermatitis herpetiformis and linear IgA disease. It is 
characterized by the binding of circulating IgG autoantibodies to the dermal side of 1 M NaCl split skin, and by 
reactivity of these autoantibodies to a unique 200-kD antigen on immunoblot of dermal extract. On immunoelectron 
microscopic examination, these autoantibodies deposit at the lamina lucida-lamina densa interface. Herein, we report 
two cases of anti-p200 pemphigoid, as well as their favorable response to treatment with systemic corticosteroid, 
colchicine and dapsone. (Korean J Dermatol 2008;46(6):821∼825)
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서    론
  항 p200 유천포창은 1996년 Zillikens 등1에 의해 새롭게 
정의된 표피하 수포의 조직소견을 보이는 자가면역 수포
성 질환으로서 진피에 존재하는 200-KDa의 항원에 대한 
자가항체를 특징으로 한다. 본 질환은 1 M 식염수 분리 피
부를 이용한 간접 면역형광검사에서 IgG 항체가 진피 쪽
에 침착하고 진피 추출액을 이용한 면역전사검사에서 항
체가 200-KDa의 항원에 결합한다. 그러나 이 200-KDa의 
항원이 구체적으로 어떤 단백인지는 아직 밝혀지지 않았
다. 국내에서는 2003년 Cho 등2이 49세 환자에서 발생한 
항 p200 유천포창 1예를 보고한 바 있다.
  저자들은 면역전사검사를 통해 항 p200 유천포창으로 
진단되어 전신적 부신피질호르몬제와 dapsone, colchicine
을 사용하여 좋은 반응을 보인 환자 2예를 경험하고 보고
한다.
증    례
증례 1
  환  자: 이○○, 75세 남자
  주  소: 손, 발에 발생한 긴장성 수포성 병변과 미란 
  현병력: 환자는 1달간 전신에 심한 가려움증을 동반한 
긴장성 수포성 병변과 미란을 주소로 내원함.
  과거력: 특기 사항 없음.
  가족력: 특기 사항 없음.
  이학적 소견: 전신 상태는 양호하였고, 피부 증상 이외
의 특기 사항 없었음.
  피부 소견: 양손과 발에는 홍반성 반과 미란을 동반한 
다수의 긴장성 소수포와 가피가 발생되었으며(Fig. 1), 엉
덩이에서도 수포가 몇 개 관찰되었다.
  검사 소견: 특기 사항 없음.
  병리조직학적소견: 하지의 긴장성 수포에서 시행한 조
직 생검 소견상 표피하 수포가 관찰되었고 수포내와 상부 
진피의 혈관 주위에서 중성구와 호산구 침윤이 관찰되었
다(Fig. 2). 
  면역형광검사: 수포 주위 조직의 직접면역형광 검사상 
기저막대를 따라 IgG와 C3의 선상 침착이 관찰되었으며, 
식염수 분리 조직에서 시행한 간접 면역형광검사에서는 
진피쪽에만 IgG의 침착을 보였다(Fig. 3). 
  면역전사검사: 진피 추출액을 이용한 면역전사검사상 
자가항체가 200-KDa의 항원과 결합하였다(Fig. 4).
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Fig. 2. (A) Subepidermal bulla was 
found with dermal inflammatory 
infiltrate (H&E, ×40). (B) The 
infiltrate contains both lymphocytes 
and neutrophils (H&E, ×200).
Fig. 1. Erythematous patches and multiple tense blisters with erosions on the feet (A) and hands (B)
  치료 및 경과: 항 p200 유천포창으로 진단하고, predni-
solone (30 mg/d)과 dapsone (75 mg/d)을 투약한지 4주 후 
새로운 병변의 발생은 중지되었고, 병변의 호전을 보여 pred-
nisolone, 10 mg/d로 감량하고, colchicine (1.2 mg/d)을 추가
하여 치료하였으며 8개월의 감량 기간을 거쳐 투약을 중
단 하였다. 그 후 1년간 재발은 관찰되지 않았다. 
증례 2
  환  자: 이○○, 64세 남자
  주  소: 전신에 발생한 긴장성 수포성 병변
  현병력: 환자는 6주간 전신에 가려움증을 동반한 긴장
성 수포성 병변을 주소로 내원함.
  과거력: 1996년 뇌졸중 진단 받은 과거력 있으며, 신부
전증과 고혈압으로 치료 중.
  가족력: 특기 사항 없음.
  이학적 소견: 특기 사항 없음.
  피부소견: 전신에 홍반성 반과 미란을 동반한 다수의 긴
장성 소수포와 가피가 발생하였고(Fig. 5), 구강점막의 궤
양과 수포가 관찰됨.
  검사 소견: 일반혈액검사 상 Hb 6.9 g/dl로 빈혈 소견 보
였으며, 일반혈청화학검사 상 BUN 34.5 mg/dl, Cr 9.3 mg/ 
dl이었다.
  병리조직학적 소견: 몸통의 긴장성 수포에서 시행한 조
직생검 소견상 표피하 수포가 관찰되었고, 수포내와 상부 
진피에 많은 호산구의 침윤이 관찰되었다.
  직접/간접 면역형광검사: 병소 주위 조직의 직접 면역
김미리 외: 항 p200 유천포창 2예 823
Fig. 3. Indirect immunofluorescence showed circulating IgG 
antibodies of patient 1 reacted with the dermal side of salt split
skin.
Fig. 4. Results of immunoblotting using human dermal 
extracts. Control epidermolysis bullosa acquisita (EBA) serum 
reacted with the 290-kDa EBA antigen. IgG from the both 
patient 1 and patient 2 reacted with the 200-kDa antigen.
Fig. 5. Multiple, small, tense blisters with erosions on the arm
형광 검사상 기저막대를 따라 IgG의 선상 침착이 관찰되
었으며, 식염수 분리 조직에서 시행한 간접 면역형광검사
에서는 진피쪽에만 IgG의 침착을 보였다.
  면역전사검사: 진피 추출액을 이용한 면역전사검사상 자
가항체가 200-KDa의 항원과 결합하였다(Fig. 4).
  치료 및 경과: 치료는 국소적으로 스테로이드 연고를 도
포하였으며, 신부전증으로 인해 저용량의 prednisolone (7.5 
mg/d)과 dapsone (25 mg/d)으로 치료를 시작하였으나, 구
강 점막 병변의 악화와 수포 병변이 1달에 한 두차례 재발
하여 prednisolone, 10 mg/d로 증량하고, colchicine (0.6 mg/d)
을 추가하여 치료하여 병변이 호전되었다. 그러나 그 이후
에도 한 두 차례 수포성 피부병변의 재발을 보였으며, 현
재까지 prednisolone과 colchicine으로 치료 중이다. 
고    찰
  항 p200 유천포창은 1996년 Zillikens 등1에 의해 새롭게 
정의된 질환으로 진피에 존재하는 200-KDa의 항원에 대한 
자가항체가 생겨 표피하 수포의 조직소견을 보이는 자가
면역 수포성 질환이다. 본 질환은 다양한 임상형태를 보일 
수 있으며 수포성 유천포창, 포진상 피부염, 선상 IgA 수포
성 피부병, 후천성 수포성 표피박리증과 같은 다른 수포성 
질환과 임상적으로 감별하는 것은 어렵다4,5. 또한 항 p200 
유천포창의 많은 경우에서 건선과 동반된 경우가 보고되
었다4.
  1 M 식염수에 피부조직을 담그어 두면 투명대(lamina 
lucida)가 분리됨으로써 표피와 진피가 분리된 피부 기질
을 얻을 수 있다. 이 기질을 이용하여 간접면역형광검사를 
시행하면 수포성 유천포창의 경우 항체가 표피 부위에 침
착되고, 후천성 수포성 표피박리증의 경우는 항체가 진피
쪽 기저막대성분인 고정원섬유(anchoring fibril)에 침착하
기 때문에 쉽게 수포성 유천포창과 후천성 수포성 표피박
리증을 감별 진단할 수 있다. 후천성 수포성 표피박리증 
외에 1 M 식염수 분리 피부조직을 이용한 면역형광검사에
서 진피쪽에 항체가 침착하는 질환은 항 p200 유천포창, 항 
epiligrin 반흔성 유천포창, 항 p105 유천포창 등이 있다6-10. 
면역전사검사에서 후천성 수포성 표피박리증은 290-kDa 
type VII collagen에 대한 항체를 가지고 있고, 항 epiligrin 
반흔성 유천포창은 laminin5에 대한 항체를 가지고 있다. 
반면에 항 p200 유천포창은 200-kDa의 진피에 존재하는 
항원에 대한 항체를 가지고 있다. 그러므로 표피하 수포성 
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질환을 정확히 진단하기 위해서는 면역전사검사로 항원 
성분의 분자량을 동정 확인하거나 면역전자현미경을 이용
해 항체의 침착 위치를 조사하는 것이 진단에 꼭 필요하리
라 생각된다.
  항 p200 유천포창의 표적 자가항원은 자가면역 수포성 
질환의 표적 항원인 laminin1, 5, 6과 제7형 교원섬유와는 
다른 새로운 항원으로, Shimanovich 등11은 p200항원이 비
교원성 당단백질로 이루어져 있음을 밝혔다. 최근 Silke 등12
의 연구에 의하면 p200항원은 실험실에서 각질형성세포와 
섬유아세포 모두에서 생성되며, 생화학적으로 기저막대에 
존재하는 200-kDa 분자량을 갖는 nidogen-2와는 다르다는 
것이 밝혀졌다. 또한 직접 면역전자 현미경으로 관찰시 
p200항원을 인지한 자가항체가 주로 치밀판(lamina densa)
과의 경계부에 인접한 하부 투명대에 침착함을 볼 수 있다13. 
그러나 200-kDa의 항원의 정확한 성상은 밝혀지지 않았으
며 자가항체(IgG)가 어떠한 기전으로 표피하 수포를 발생
시키는지도 밝혀지지 않았다. 다만 p200항원이 제 7형 교
원섬유의 ectodomain과 laminin 332 분절과 같은 다른 세포
외 기질 단백질과 연관되어 안정된 구조를 이루는데 기여
할 것이라 추측되고 있다14.
  이번 2증례 모두는 임상적으로 수포성 유천포창이나 염
증성 후천성 수포성 표피박리증과 유사하여 두 질환과의 
감별이 필요하였다. 수포성 유천포창과의 감별은 1 M 식
염수 분리 피부조직을 이용한 면역형광검사에서 수포성 
유천포창의 경우 항체가 표피 부위에 침착되고 항 p200 유
천포창의 경우는 항체가 진피쪽에 침착하기 때문에 감별 
진단할 수 있었다. 후천성 수포성 표피박리증과의 감별은 
진피 추출액을 이용한 면역전사검사에서 후천성 수포성 
표피박리증의 경우 자가항체가 290-KDa의 항원과 결합하는
데 반해 항 p200 유천포창의 경우는 자가항체가 200-KDa의 
항원과 결합하는 것을 보임으로써 감별할 수 있었다. 그 
외에 항 p200 유천포창과 감별해야 할 또 다른 질환인 항 
epiligrin 반흔성 유천포창은 임상적으로 점막의 병변이 피
부 병변보다 우세하므로 본 증례들과는 다르며, 면역전사
검사에서 자가항체가 200-KDa의 항원과 결합하였으므로 
항 p200 유천포창으로 확진할 수 있었다.
  항 p200 유천포창의 치료는 수포성 유천포창과 유사하
며, 부신피질호르몬제와 dapsone이나 azathioprine 등의 면
역억제제의 병용요법이 주로 사용된다. 본 질환과 건선이 
함께 동반된 환자들에서 cyclosporin이 좋은 효과를 보인 
예들이 보고되었으며15, 건선이 동반되지 않은 환자에서는 
부신피질호르몬제와 dapsone의 병용요법이 효과가 있다는 
보고가 있다13,16. 이번 2증례 모두는 건선을 동반하지 않았
으며, 부신피질호르몬제와 dapsone의 병용요법으로 병변이 
호전되었다. 항 p200 유천포창의 경과는 면역억제제 치료
를 감량한 후에 질병의 관해를 보이는 경우와 수개월에서 
수년간 치료를 지속해야 재발을 보이지 않는 경우 등 다양
하다. 
  저자들은 임상적으로는 수포성 유천포창이나 후천성 수
포성 표피박리증과 유사하지만, 면역전사검사를 통해 항 
p200 유천포창으로 진단하고 전신적 부신피질호르몬제와 
dapsone, colchicine을 사용하여 좋은 치료 효과를 보인 환
자 2예를 경험하고 보고한다.
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